










CAD） と 発 作 性 寒 冷 血 色 素 尿 症（paroxysmal cold 
hemoglobinuria：PCH）に分類される．CADはAIHAの
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症例報告
要　旨：症例は ₃ 歳男児，上気道症状を伴う先行感染があり，その後に黒色尿・貧血・黄疸を認めた．
Hb ₃．₆ g/dL，LDH ₂₈₆₆ IU/L，I-Bil ₃．₉ mg/dL，直接Coombs試験は補体のみ陽性であり自己免疫性溶
血性貧血が疑われ当院紹介受診，入院となった．寒冷凝集素症（CAD），発作性寒冷血色素尿症（PCH）
の鑑別目的で初診時および第 ₄ 病日にDonath-Landsteiner試験（DL試験）を施行したが，溶血が強く





Key words: 発作性寒冷血色素尿症（Paroxysmal cold hemoglobinuria），
 Donath-Landsteiner試験（Donath-Landsteiner test），小児（children）
急性期に診断に難渋した発作性寒冷血色素尿症
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　入院時身体所見：体重₁₄．₅ kg，体温₃₇．₁ ℃，脈拍数 









MCV ₈₁．₈ fl，MCH ₃₂．₇ pg，MCHC ₄₀．₀ %，網状赤血球 












　入院後経過：第 ₁ 病日に前医で赤血球 ₂ 単位の輸血を
施行され，当院へ転院搬送となった．第 ₃ 病日にHb ₄．₈ 
図 ₁ ：AIHA診断の流れ
AIHA: autoimmune hemolytic anemia（自己免疫性溶血性貧血），























































　PCHはAIHAの中で約₁．₀ %と稀な疾患で ₅ 歳以下に






















EBVNA ₀.₅ 多特異性（ ₃ +），補体（ ₃ +），抗 IgG（-）
EBVCAG ₀.₈ 間接Coombs　（-）
EBVCAM ₀.₁ C ₃ 　　　　　　　　　₆₄　mg/dL
CMV抗原 （－） C ₄ 　　　　　　　　　₁₀　mg/dL
パルボウイルスB₁₉ IgM ₀.₂₈ 補体価　　　　　　₂₀. ₈ 　mg/dL
抗核抗体 <₄₀ ハプトグロビン　< ₁ 　mg/dL
梅毒定性（TPAb/RPR） 陰性
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UNDETERMINED DONATH-LANDSTEINER TEST FOR  
ACUTE PHASE PAROXYSMAL COLD HAEMOGLOBINURIA
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　A three-year-old male patient was admitted to our hospital with gross hematuria, anemia, and jaundice after upper 
respiratory infection. Laboratory findings indicated either cold agglutinin disease (CAD) or paroxysmal cold 
hemoglobinuria (PCH) as differential diagnoses. The Donath-Landsteiner test performed on day ₄ of admission 
showed hemolysis at both ₀°C and ₃₇°C, possibly because of active hemolysis in the acute phase. Predonisolone (₁ 
mg/kg/day) was initiated. The Donath-Landsteiner test was positive on day ₈ of admission, providing definitive 
diagnosis of PCH. Symptoms ameliorated with predonisolone and the patient was discharged on day ₁₀. The patient 
has not developed any recurrence of symptoms. The Donath-Landsteiner test can be non-definitive in the acute phase 
of PCH.

